ハンチントン舞踏病の臨床遺伝学的考察(昭和40年度千葉大学臨床実地修練生報告) by 森,博通
第 6号 -853-
ハンチントン舞踏病の臨床遺伝学的考察
森
緒言
ハンチントン舞踏病については，今日までに遺伝
統計学的には岸本が，臨床遺伝学的には松本，牧(1)
らがくわしく報告している。今回典型的 2患者を観
察することが出来たので，臨床遺伝学的考察を加え
て報告する。
症例(1 ) : 津O道0，55才，合 
47才時腰がふらつく乙とに気付く。 
51才時 下顎に口居をとがらす様な，不随意運動
が出現する。
53才時発語不明瞭となり，上肢がびくびく屈曲
するような軽度の不随意運動が出現する。
約半年後，菓子屋から菓子を持って来てしまうよ
うな痴呆状態となる。
遺伝的負因:母親が消息不明の為詳細は不明であ
る。
症例 (II): 大O昭0，37才，合
32才時 指先がひとりでに動いてしまいこまか 
い仕事が出来なくなる。
34才時頭部が左右にゆれ，舌がもつれる不随意
運動が現れ，発語が不明瞭となる。
35才時不随意運動が全身におよび，かつ，痴呆
状態となる。
遺伝的負因: 本例の母方の祖父，母，叔母 3名，
同胞 4名すなわち全員(姉30才，妹28才，弟 26才，
弟 25才)にてそれぞれ発病し，不随意運動は全身に
およんでいる。
松本らは本邦の詳細例 42家系 113名について，
不随意運動の範閤および症状の進展について次の如
く述べている。
すなわち，全身性のもの， 14家系 21例，限局性 
博 通
のもの， 28家系 59例である。
また，初発部位は，四肢末端が 20家系で最も多
く，顔面9家系，肩5家系がこれについでいる。ま
た家系毎K初発部位の類似性は特異的であり，経過
を追うと全身性家系と限局性家系とがあり，症状の
進展様式も家系毎に類似しているとし，家系の多数
患者を比較検討することにより，治療予後の推測も
ある程度可能であると結論している。
本症 2例を上述の文献と比較すると次の如くはな
る。 
すなわち第 1例は，発病年令 47才;遺伝的負因，
不明，孤発例，経過8年，部位腰→上肢，下顎部で
比較的限局性である。
第 2例では，発病年令 32才，遺伝的負因，濃厚な
累代発現家系である。経過5::tE，部位両手→頚部→
全身である。
第 1例は，松本らによれば限局性家系であり，第 
2例は，全身性家系であるといえる。
以上により第 1例は， 1例のみで軽々しく結論す 
ることは危険であるが，今後，痴呆状態は増強する
ことがありえても，新たに不随意運動部位が加わる 
可能性は少いと推測できる。
第2例では，出来る限り多数の患者を直接診察す
ることにより，家系の特異性を発見し，治療予後の
推定と予防医学的見地からの指導に当る資料とする
ζとが出来るものと考える。
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